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Dossier elabore avec les conseils scientifiques du Dr Laurence Iserin, Unite des cardiopathies congenitales de I’adulte, Hopital europeen Georges- 
Pompidou, et centre de reference des malformations cardiaques congenitales complexes (M3C), service de cardiologie pediatrique, hopital Necker, 75015 Paris, France. 

Iaurence.iserin@egp.aphp.fr 



D epuis l’avenement de la chirur- 
gie cardiaque, et en particulier 
de la chirurgie cardiaque conge- 
nitale, Fepidemiologie des cardiopatFiies 


congenitales s’est transformee. Dans les 
annees 1950, la chirurgie a coeur ferme a 
permis de creer des anastomoses (pour 
permettre a des enfants cyanoses de sur- 


vivre), de reparer des coarctations. Dans 
les annees 1960, la chirurgie cardiaque a 
coeur ouvert a permis la reparation des 
communications interauriculaires ou 
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interventriculaires et des cardiopathies 
plus complexes comme les tetralogies de 
Fallot et les transpositions des gros vais- 
seaux. Des chirurgies ont ete develop- 
pees pour des cardiopathies congenitales 
jugees irreparables (p. ex. intervention 
de Fontan et operations « derivees » dans 
les ventricules uniques). De plus, depuis 
plus de 20 ans, le catheterisme cardiaque 
interventionnel a permis soit une repara- 
tion complete des cardiopathies, soit de 
gerer les complications liees aux inter- 
ventions. La population des cardiopathies 
congenitales adultes croit done de fagon 
tres importante. Plus de 80 % des enfants 
nes avec une malformation cardiaque, 
meme complexe, atteignent l’adoles- 
cence et l’age adulte. Les cardiopathies 
congenitales sont desormais la premiere 
cause de cardiopathies chez le jeune 
adulte et chez les futures meres dans les 
pays occidentaux. En France, cette popu- 
lation est estimee entre 100 000 et 
150 000 patients dont 50 000 a 75 000 
devraient etre pris en charge sur le long 
terme (cardiopathies non gueries) . 

La repartition de ces patients dans la 
population generale est de 4 pour 1 000 
(le nombre d’adultes atteints depassant 
celui des enfants). 1 Cela pose le pro- 
bleme du suivi des adultes mais aussi de 
la transition entre la pediatrie et la mede- 
cine d’adulte ( v . encadre) . 


COMPLICATIONS, SITUATIONS 
A RISQUE 

Elies necessitent parfois une admission 
en urgence. Le patient etant souvent 
perdu de vue de longue date, 1’evaluation 
initiale est complexe. Ces patients doi- 
vent pouvoir etre accueillis dans les uni- 
tes de soins intensifs de cardiologie, avec 
une expertise a proximite. 

Troubles du rythme: 

60 % des motifs d’admission 

Les troubles du rythme atriaux sont les 
plus frequents (jusqu’a 50 % de cette 
population apres 50 ans) dus a des cica- 
trices et majores par la dysfonction ven- 
triculaire (systolique ou diastolique) , ils 
peuvent menacer rapidement une situa- 
tion hemodynamique jusque-la stable, et 
meme etre responsables de mort subite. 2 

Les troubles du rythme ventriculaires 
soutenus menacent le pronostic vital. 
Les indications de pose de defibrillateur 
ne se discutent pas en prevention secon- 
daire, et sont mal codifiees en prevention 
primaire compte tenu des complications 
de ces protheses (infection, rupture de 
sonde, chocs inappropries). 

Un trouble du rythme doit absolument 
faire rechercher une eventuelle anomalie 
hemodynamique sequellaire de la cardio- 
pathie a corriger. 


Insuffisance cardiaque 

La problematique de finsuffisance car- 
diaque est ici differente de celle des car- 
diopathies acquises (myocardiopathie 
dilatee, valvulaire ou coronarienne). Le 
retentissement sur le « secteur droit » est 
tres frequent. 

En raison des differentes interventions 
realisees sur la voie droite (entre le ven- 
tricule droit [VD] et l’artere pulmonaire), 
l’obstacle residuel ou la fuite pulmonaire 
retentissent sur la fonction du ventricule 
droit. La fonction systolique du ventricule 
droit est difficile a evaluer et passe par 
des techniques sophistiquees comme 
l’imagerie par resonance magnetique 
(IRM, devenue la technique de reference 
pour les mesures de volume et de fonc- 
tion du ventricule droit) . Le suivi de ces 
patients meme asymptomatiques est cru- 
cial, car, quand les signes de defaillance 
cardiaque droite apparaissent, la dys- 
fonction du ventricule droit est en gene- 
ral irreversible. 

Dans les cardiopathies avec un ventri- 
cule droit place sous l’aorte systemique 
(transpositions des gros vaisseaux repa- 
rees a l’etage atrial par une intervention 
de Mustard ou de Senning, ou transposi- 
tion corrigee des gros vaisseaux), la 
defaillance ventriculaire est multifacto- 
rielle et souvent precipitee par des ►► 


Passer de la pediatrie a la medecine d’adulte : 
une transition a bien mener 


L a periode de transition est 
fondamentale pour optimiser 
le suivi et la prise en charge. 
Elle est le moment cle ou le 
patient doit s’approprier sa 
pathologie. Toute demarche qui ne 
prendrait pas en compte ses 
besoins expose le patient au 
risque de rupture de suivi et a un 
reel risque vital. Ainsi, une 
transition mal geree peut conduire 


a un refus d’hospitalisation, une 
non-observance du traitement 
medical ou du rythme des 
consultations et enfin a la 
survenue de grossesses non 
programmees. L’importance d’un 
programme de transition bien 
congu et bien conduit a 
recemment ete soulignee dans les 
recommandations publiees par 
I ’ American College of Cardiology . 1 


En France, le reseau M3C (centre 
de reference des malformations 
cardiaques congenitales 
complexes) a pour but de pouvoir 
orienter un patient dans chaque 


region vers un centre de reference 
ou de competences. 

Ceux-ci sont detailles sur le site 
du centre M3C: 

http://carpedem.fr • 


REFERENCES 

1. Sable C, Foster E, Uzark K, et al. American Heart Association Congenital Heart Defects 
Committee. Best practices in managing transition to adulthood for adolescents with 
congenital heart disease: the transition process and medical and psychosocial issues: 
a scientific statement from the American Heart Association. 
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Retrouver les patients perdus de vue 


ne grande campagne 
promue, entre autres, par 
la Societe frangaise de 
cardiologie, vise a alerter les 
patients « perdus de vue » apres 
une chirurgie cardiaque dans 
I’enfance pour revenir dans un 


circuit de suivi cardiologique 
specialise. Cette campagne 
a son propre site : 

www.gardersoncoeurdenfant 

.com/ 

De telles campagnes on deja ete 
menees aux Pays-Bas, car toutes 


les equipes rapportent un taux 
important de patients perdus de 
vue (jusqu’a 50 % de la 
population qui devrait etre suivie). 
Cela est potentiellement deletere, 
a risque de complications graves, 
et conduit souvent les patients a 


consulter en urgence dans des 
conditions suboptimales (en 
I’absence de donnees les 
concernant). 

Le medecin generaliste a done un 
role crucial dans leur prise en 
charge au quotidien et dans 
I’orientation ou la reorientation de 
ces patients vers un circuit 
specialise si necessaire. 

Des recommandations 
internationales et europeennes 
sont recemment parues 1 2 pour 
proposer un suivi et une prise en 
charge specifiques. Les 
recommandations americaines 
determined la frequence du suivi 
specialise dans des centres 
« experts » en fonction du degre 
de complexity de la pathologie ou 
de la reparation (v. tableau). • 


REFERENCES 

1 . Warnes CA, Wiliams RG, Bashore TM, 

et al. ACC/AHA 2008 guidelines for 
the management of adults with 
congenital heart disease: a report of 
the American College of 
Cardiology/American Heart Association 
task force on practice guidelines. 

J Am Coll Cardiol 2008;52:e1 43-263. 

2. Baumgartner H, Bonhoeffer P, De 
Groot NM, et al. ESC guidelines for 
the management of grown-up 
congenital heart disease (new version 
201 0). Eur Heart J 201 0;31 :291 5-57. 


Ligne « ecoute sante coeur » 

(►ITUiTTO U 8 I I 099 098 ) 

PRIX D’UN APPEL LOCAL 
DEPUIS UN POSTE FIXE 

du lundi au vendredi de 9 h a 1 1 h et de 1 8 h a 20 h 


SUIVI DES PATIENTS AYANT UNE CARDIOPATHIE CONGENITALE 
A L’AGE ADULTE, EN FONCTION DE LA COMPLEXITY 


Cardiopathies congenitales 
simples 


Cardiopathies congenitales 
de complexity moderee: 
suivi alterne avec un centre 
specialise necessaire 


Cardiopathies congenitales 
complexes: 

suivi exclusif dans un centre 
specialise 


Natives 

- Valvulopathie aortique isolee 

- Valvulopathie mitrale isolee 
(excepte valve mitrale parachute, 
et fente mitrale) 

- Petite CIA 

- Petite CIV isolee 

-Stenose pulmonaire legere 

Traitees 

- Ligature (occlusion) du canal 
arteriel persistant 

- CIA ostium secundum ou sinus 
venosus reparee sans sequelles 

- CIV reparee sans sequelles 


Fistules entre I’aorte et le VG 

Retour veineux pulmonaire 
anormal (partiel ou total) 

Canal atrioventriculaire (partiel 
ou complet) 

Coarctation de I’aorte 

Maladie d’Ebstein 

Stenose infundibulaire 
significative 

Canal arteriel persistant 
(non ferme) 

Insuffisance pulmonaire 
(moderee et severe) 

Stenose pulmonaire (moderee 
et severe) 

Anevrisme/fistule de Valsalva 

CIA type sinus venosus 

Stenose sous- ou supravalvulaire 
aortique (sauf CMO) 

Tetralogie de Fallot 

CIV avec : 

atresie des valves, insuffisance 
aortique, coarctation de I’aorte, 
maladie mitrale, stenose 
infundibulaire, straddling des 
valves AV, stenose sous-aortique 


Adapte de la ref. 1. AV: auriculo-ventriculaire; CIA: communication interauriculaire; CIV: communication 
interventriculaire ; CMO : cardiomyopathie obstructive ; VG : ventricule gauche. 


Presence de tubes valves 
ou non valves 

Cardiopathies cyanogenes 
(toutes) 

Ventricule droit a double issue 

Syndrome d’Eisenmenger 

Circulation de type Fontan 

Atresie mitrale 

Ventricule unique 

Atresie pulmonaire 

Transposition des gros vaisseaux 

Atresie tricuspide 

Truncus arteriosus 

Autres anomalies de connexion 
ou de situs : coeur criss-cross, 
isomerisme et heterotaxie, 
inversion ventriculaire 
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des centres de reference et de competences 


Liste 

Centre de reference M3C 

Malformations cardiaques congenitales complexes 

AP-HP hopital Necker-Enfants malades, Paris. 

En collaboration avec le centre chirurgical Marie-Lannelongue, 

Le Plessis-Robinson, et I’Hopital europeen Georges-Pompidou, Paris. 
Coordonnateur: Pr Damien Bonnet. 

damien.bonnet@nck.aphp.fr 

Dr Fanny Bajolle, site Necker-Enfants malades, AP-HP, Paris. 

fanny.bajolle@nck.aphp.fr 

Dr Magalie Ladouceur, site Hopital europeen Georges-Pompidou, AP-HP, 
Paris. 

magalie.ladouceur@egp.aphp.fr 

Co-coordonnateur: Dr Bertrand Stos, site centre chirurgical 
Marie-Lannelongue, Le Plessis-Robinson. 

b.stos@ccml.fr 

Centres de competences 


• Region Alsace 

STRASBOURG 

Coordonnateur: Dr Angelo Livolsi. 
Hopital civil-chirurgie cardiaque. 
1, place de I’Hopital, BP426, 
67091 Strasbourg Cedex. 

angelo.livolsi@chru-strasbourg.fr 
Tel.: 03 88 11 62 43. 

• Region Aquitaine 

BORDEAUX 

Coordonnateur: Dr Jean-Benoit 
Thambo. 


Hopital cardiologique du Haut- 
Leveque. 

Avenue de Magellan, 33604 Pessac 
Cedex. 

jean-benoit.thambo@chu- 

bordeaux.fr 

Tel.: 05 57 65 64 65. 

• Region Auvergne 

CLERMONT-FERRAND 
Coordonnateur: Pr Jean-Rene 
Lusson. 

Hopital Saint-Jacques. 


Place Henri-Dunant, 

63000 Clermont-Ferrand. 
jrlusson@chu-clermontferrand.fr 

• Region Basse-Normandie 

CAEN 

Coordonnateur: Dr Pascale 
Maragnes. 

Service de cardiologie, 

CHU Cote-de-Nacre. 

14000 Caen. 

maragnes-p@chu-caen.fr 
Tel.: 02 31 06 4412. 

• Region Bretagne 

RENNES 

Coordonnateur: Dr Jean-Marc 
Schleich. 

Hopital de Pontchaillou, 
departement de cardiologie. 

2, rue Henri-Le-Guilloux, 

35033 Rennes Cedex 9. 

jean-marc.schleich@chu-rennes.fr 
Tel.: 02 99 28 25 17. 

• Region Bourgogne 

DIJON 

Coordonnateur: Dr Caroline Bonnet. 
Unite de cardiologie pediatrique 
et congenitale, 

CHU Bocage-hopital d’enfants. 

2, boulevard Marechal-de-Lattre- 
de-Tassigny, 21079 Dijon Cedex. 


caroline.bonnet@chu-dijon.fr 
Tel.: 03 80 29 34 15. 

• Region Centre 
TOURS 

Coordonnateur: Pr Alain Chantepie 
Hopital Clocheville, 
service de pediatrie A. 

49, boulevard Beranger, 

37044 Tours Cedex. 
chantepie@med.univ-tours.fr 
Tel.: 02 47 47 47 55 

• Region Champagne-Ardennes 

REIMS 

Coordonnateur: Pr Patrice Morville 
Cardiologie et pediatrie, 

American Memorial Hospital, 
institut Alix-de-Champagne, 

47, rue Cognacq-Jay. 

51092 Reims Cedex. 
pmorville@chu-reims.fr 
Tel.: 03 26 78 36 03 

• Region Haute-Normandie 

ROUEN 

Coordonnateur: Dr Isabelle Durand 
Pavilion de pediatrie, 

CHU Charles-Nicolle. 

1 , rue de Germont, 76031 Rouen 
Cedex. 

isabelle.durand@chu-rouen.fr 
Tel.: 02 32 88 87 55 


►► troubles du rythme auriculaire et 
par la fuite tricuspide. 

Dans les cardiopathies reparees par 
des techniques dite de Fontan ou appa- 
rentees (derivation cavopulmonaire 
totale), il n’y a pas de ventricule droit 
sous l’artere pulmonaire. Le principe est 
de creer une connexion directe entre les 
veines caves et les arteres pulmonaires. 
Ces reparations de type ventricule 
unique fonctionnel comportent et impli- 
quent une situation de stase cave chro- 
nique, dont le retentissement sur les 
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autres organes est mal evalue (lit vascu- 
laire pulmonaire, foie, enteropathie 
exsudative, circulation lymphatique, a 
distance avec un risque de thrombose 
dans le circuit) . 

Contrairement a l’insuffisance car- 
diaque gauche, ou les therapeutiques 
sont bien codifiees, les attitudes thera- 
peutiques dans cette situation sont 
encore mal precisees (utilite des inhibi- 
teurs de l’enzyme de conversion de l’an- 
giotensine, et des betabloquants en par- 
ticular) . 


Hypertension arterielle pulmonaire 

Environ 6 % des patients adultes ayant 
une cardiopathie congenitale ont une 
hypertension arterielle pulmonaire 
(HTAP). La presence d’un large shunt 
intra- ou extracardiaque non repare peut 
mener progressivement vers l’augmenta- 
tion des resistances vasculaires pulmo- 
naires jusqu’a une inversion de shunt et 
done une cyanose (syndrome d’Eisen- 
menger). LHTAP est associee avec une 
augmentation de morbi-mortalite chez 
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• Region Languedoc-Roussillon 

MONTPELLIER 

Coordonnateur: Pr Michel Voisin 
Hopital Arnaud-de-Villeneuve, 
service pediatrie 1 , 

CHU Arnaud-de-Villeneuve. 

34295 Montpellier Cedex 5. 
m-voisin@chu-montpellier.fr 

• Region Lorraine 

NANCY 

Coordonnateur: Dr Frangois Margon 
Departement de pediatrie, 
hopitaux de Brabois. 

Rue du Morvan, 

5451 1 Vandoeuvre-les-Nancy Cedex. 


f.marcon@chu-nancy.fr 
Tel.: 03 83 15 49 55 

• Region Midi-Pyrenees 

TOULOUSE 

Coordonnateur: Pr Philippe Acar 
Cardiologie pediatrique, 
hopital des Enfants. 

330, avenue de Grande-Bretagne, 
TSA 70034, 31 059 Toulouse Cedex 9. 
acar.p@chu-toulouse.fr 
Tel.: 05 34 55 87 34 

• Region Nord-Pas-de-Calais 
LILLE 

Coordonnateur: Pr Frangois Godart 


Maladies cardiovasculaires 
infancies et congenitales, 
hopital cardiologique. 

59037 Lille Cedex. 

francois-godart@chru-lille.fr 
Tel.: 03 20 44 50 63 

• Region PACA 

MARSEILLE 

Coordonnateur: Pr Alain Fraisse 
Cardiologie, hopital de La Timone. 
264, rue Saint-Pierre, 

13385 Marseille Cedex 05. 

alain.fraisse@ap-hm.fr 
Tel.: 04 91 38 67 50 

• Region Pays de la Loire 

NANTES 

Coordonnateur: Pr Veronique 
Gournay 

Hopital mere-enfant-maternite. 

38, boulevard Jean-Monnet, 

44093 Nantes Cedex 1 . 

veronique.gournay@chu-nantes.fr 
Tel.: 02 40 08 77 84 

• Region Picardie 

AMIENS 

Coordonnateur: Dr Amel Mathiron 
Cardiologie pediatrique, 
hopital Nord. 

Place Victor-Pauchet. 80054 Amiens 
Cedex 1 . 

mathiron.amel@chu-amiens.fr 
Tel.: 03 22 66 83 95 


• Region Rhone-Alpes 

LYON 

Coordonnateur: Pr Sylvie Di Filippo 
Hopital cardiovasculaire 
Louis-Pradel, cardiologie 
pediatrique et congenitale adulte. 
28, avenue Doyen-Lepine, 

69677 Bron Cedex. 
sylvie.di-filippo@chu-lyon.fr 
Tel.: 04 72 35 78 73 

GRENOBLE 

Coordonnateur: Dr Gerard Blaysat 
Cardiologie pediatrique, 
hopital Couple-Enfant. 

Avenue du Maquis-du-Gresivaudan, 
38700 La Tronche. 
gblaysat@chu-grenoble.fr 
Tel.: 04 76 76 94 95 

• Region Antilles-Guyane 

FORT-DE-FRANCE 
Coordonnateur: Dr Hugues Lucron 
Hopital Pierre-Zobda-Quitman, 
departement de cardiologie. 

BP 632, 97200 Fort-de-France 
Cedex. 

hugues.lucron@chu-fortdefrance.fr 
Tel. : 05 96 55 20 00 (poste 1 71 5) 

• Region ocean Indien-Reunion- 
Mayotte 

REUNION 

Coordonnateur: Dr Abdelahfid 
Edmar 

BP 350, 97448 Saint-Pierre Cedex. 
Tel.: 02 62 35 91 43 


ces patients. Le risque de mortality est 
multiplie par 2, et le risque de complica- 
tions evolutives par 3. La presence d’une 
cyanose au long cours s’accompagne 
d’une defaillance multiviscerale. 

Jusqu’a une date recente, le traitement 
se limitait a des mesures palliatives ou a la 
transplantation coeur-poumon. Depuis 
quelques annees, de nouveaux traite- 
ments vasodilatateurs pulmonaires ont 
trouve leur place dans cette pathologie. II 
s’agit de trois classes medicamenteuses : 
les prostacyclines, les inhibiteurs des 


recepteurs a l’endotheline, et les inhibi- 
teurs de la phosphodiesterase-5. L’etude 
BREATHE -5 est la seule etude en double 
aveugle, controlee contre placebo chez 
les patients avec syndrome d’Eisenmen- 
ger, qui a demontre que le bosentan ame- 
liore significativement l’hemodynamique 
et la capacite a l’effort sans compromet- 
tre la saturation en oxygene. 3 II a ete 
demontre dans des etudes non randomi- 
sees que les inhibiteurs de phosphodi- 
esterase-5 ameliorent la classe fonction- 
nelle et les parametres hemodynamiques. 


Une etude retrospective suggere enfin 
que les traitements vasodilatateurs pul- 
monaires ameliorent la survie des pa- 
tients adultes ayant une cardiopathie 
congenitale avec HTAP en classe fonc- 
tionnelle NYHA II et III (classification de 
la New York Heart Association ) . 4 

Les saignees chez ces patients poly- 
globuliques ne sont guere plus indiquees, 
car associees a un risque accru de morbi- 
mortalite ; une supplementation en fer 
peut etre prescrite avec surveillance de 
bilan martial et de l’hematocrite. 
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Endocardite 

Le risque d’endocardite est plus eleve 
que dans la population generale (v. les 
cardiopathies concernees et l’antibiopro- 
phylaxie, p. 371). Le tableau est souvent 
plus atypique (endocardite du coeur 
droit frequente, se manifestant comme 
une embolie pulmonaire ou une pneumo- 
pathie). La presence de materiel prothe- 
tique multiple rend le traitement antibio- 
tique parfois insuffisant et impose 
quelquefois a une nouvelle chirurgie, a 
haut risque dans ce contexte. 

Grossesse 

Avec la rarefaction des cardiopathies 
rhumatismales, les cardiopathies congeni- 
tales deviennent les cardiopathies les plus 
frequentes pendant la grossesse dans les 
pays occidentaux. Les cardiopathies 
maternelles ont deja fait l’objet d’un arti- 
cle dans le numero de septembre 2012 de 
La Revue du Praticien. b 

Cardiopathies acquises 

En raison du vieillissement des patients, 
des cardiopathies acquises s’ajoutent aux 
cardiopathies congenitales, rendant la 
prise en charge encore plus complexe. 

Reinterventions chirurgicales 

Les reinterventions sont souvent 
necessaires. Celles realisees sur la voie 
d’ejection droite sont les interventions 
les plus frequentes (mise en place d’une 
valve pulmonaire, changement d’un tube 
entre le ventricule et l’artere pulmonaire 
devenu trop petit avec la croissance, ou 
calcifie) . Chez les patients ayant une car- 
diopathie congenitale, 40 % des inter- 


ventions sont des reinterventions, et la 
mortalite perioperatoire est environ de 
5 % 

La transplantation cardiaque est par- 
fois la seule option the rapeutique. Or, ces 
patients ont des problemes medicaux et 
chirurgicaux singuliers, du fait de leur 
anatomie, des interventions chirurgica- 
les curatives ou palliatives prealables, 
des resistances vasculaires pulmonaires 
augmentees, des collaterales systemico- 
pulmonaires frequentes et de l’etat gene- 
ral altere ; la mortalite operatoire et post- 
operatoire precoce est elevee, mais les 
resultats a plus long terme sont encoura- 
geants. 

PROBLEMES EXTRACARDIAQUES 

Le polyhandicap est important dans la 
population des patients adultes ayant 
une cardiopathie congenitale : sequelles 
neurologiques de chirurgie ancienne, 
syndromes polymalformatifs, anomalies 
genetiques, sequelles psychologiques 
des interventions subies et des hospitali- 
sations frequentes. Ces donnees souvent 
peu prises en compte alourdissent la 
prise en charge de ces patients et interfe- 
rent fortement avec leur qualite de vie. 
Les problemes sociaux sont nombreux 
(aptitude au travail, capacite a obtenir 
une assurance). Enfin, les problemes 
psychologiques lies a une maladie chro- 
nique grave de l’enfance sont importants 
(v. p. 379). 

CONCLUSION 

Ces patients ont des cardiopathies 
variees, parfois complexes, et ne doivent 
pas etre perdus de vue a l’age adulte. Des 
medecins specialistes sont maintenant 


formes pour ce suivi, mais leur prise en 
charge multidisciplinaire doit absolu- 
ment se faire en relation avec leur mede- 
cin trait ant. • 


L. Iserin declare des interventions ponctuelles pour 
Actelion. 


summary What congenital heart diseases 
may cause problems in adulthood? 

The number of patients with congenital heart disease 
exceeds now the number of children born with these 
defects. This is related to the "success story" of cardiac 
surgery and interventional catheterism. The prevalence of 
this new population is about 3-4 patients/1000 adults in 
the general population. Some of these patients have native 
disease, with a relatively good tolerance up until adulthood. 
Nevertheless, these patients are rarely completely cured, 
and they face problems such as threatening atrial or 
ventricular arrhythmias, heart failure (more often right heart 
failure) endocarditis or pulmonary hypertension. Patients 
with complex diseases are more at risk of complications. 
Situations “at risk” are described in this review, one of them 
being the loss of follow up particularly during the transition 
between paediatric care and adulthood. 

resume Quelles cardiopathies congenitales 
posent des problemes a rage adulte? 

Dans le monde, le nombre de patients adultes ayant une 
cardiopathie congenitale est plus important que le nombre 
d’enfants nes avec cette pathologie. Cela est du aux 
progres dans les 30 dernieres annees de la chirurgie 
cardiaque et du catheterisme interventionnel. La 
prevalence des adultes ayant une cardipathie congenitale 
est estimee entre 3 et 4 patients pour 1 000 adultes. La 
plupart ont ete operes dans I’enfance, mais certains ont 
une cardiopathie native leur permettant de vivre jusqu’a 
Page adulte. Pour autant, ces patients ne peuvent pas etre 
considers (a quelques exceptions pres) comme gueris. Ms 
peuvent poser des problemes cardiologiques comme les 
arythmies atriales et ventriculaires potentiel les 
menagantes, la defaillance cardiaque (avec le plus souvent 
un retentissement sur le secteur droit), I’endocardite ou 
I’hypertension arterielle pulmonaire. Les situations a risque 
sont diverses mais I’une d’entre elles est particulierement 
deletere : la perte de suivi entre la prise en charge 
pediatrique et le passage a Page adulte. 
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Adultes 



FIGURE 


Evolution de la repartition des cardiopathies congenitales. Les progres considerables 
realises dans la prise en charge des cardiopathies neonatales mais egalement une meilleure connaissance 
de revolution de ces cardiopathies font que depuis 2010 les adultes ayant une cardiopathie congenitale 
sont plus nombreux que les enfants. Ce phenomene va s’accentuer au cours de la decennie en cours. 


O n assiste depuis quelques 
annees a remergence d’une 
nouvelle population grace aux 
progres considerables de la cardiologie 
« pediatrique » a tous les niveaux (diag- 
nostic y compris foetal, interventionnel, 
chirurgical, reanimation) ainsi qu’a une 
meilleure connaissance de revolution de 
ces cardiopathies congenitales. 1 Ces 
progres ont permis d’ameliorer notable- 
ment l’esperance de vie de ces patients. 
Aujourd’hui, parmi ces patients ayant une 
cardiopathie congenitale, les adultes sont 
plus nombreux que les enfants (fig. 1). 

En France, les donnees ne sont pas 
precises, mais le nombre de patients 
adultes porteurs de cardiopathies conge- 
nitales est estime entre 2 000 et 3 000 par 
million d’habitants, et la moitie d’entre 
eux ont une cardiopathie suffisamment 
severe pour necessiter une prise en 
charge medicale et/ou chirurgicale. 
Ainsi, en France, environ 150 000 a 
180 000 patients sont concernes et 
50000 a 75000 necessitent un suivi spe- 
cialise et regulier. 

L’EXPERIENCE ANGL0-SAX0NNE 

La gestion des adultes est souvent 
impossible dans les centres pediatriques 
specialises en cardiologie, et peu de cen- 
tres dits experts ont integre une filiere 
adulte specifique de prise en charge pour 
ces patients. En effet, beaucoup de car- 
diologues ne connaissent pas les conse- 
quences a long terme de ces pathologies, 
et les pediatres ont beaucoup de difficul- 
ty a faire face aux problemes speci- 
fiques de 1’ adulte, comme la grossesse ou 


la contraception, car la grande majorite 
d’entre eux travaille dans des structures 
pediatriques ou la gestion des patients 
adultes est impossible. 

Des pays comme le Canada, les Etats- 
Unis, voire la Grande Bretagne ont cons- 
truit des centres specialises de prise en 
charge de ces patients. Le centre pionnier 
a ainsi vu le jour a Toronto en 1959, et des 
programmes de formation sont en cours 
en Amerique du Nord et au Royaume-Uni 
pour preparer les cliniciens au defi de la 
prise en charge de ces patients. 

En Europe, un groupe d’experts en car- 
diologie congenitale adulte a vu le jour en 
2000 au sein de la Societe europeenne de 
cardiologie (ESC) pour repondre aux 
besoins demographiques et tenter d’har- 
moniser la prise en charge de ces 
patients. Ce groupe, qui a formule ses 
premieres considerations generales en 
2003, vient de publier ses recommanda- 
tions detaillees concernant les diverses 


malformations cardiaques en janvier 
2010. 2 

LA SITUATION FRANQAISE 

En France, l’attitude a longtemps 
consiste a designer un responsable 
charge de coordonner les soins aux 
patients ayant une cardiopathie conge- 
nitale dans des services de cardiologie 
pour adultes, ou a poursuivre la prise en 
charge de ces patients adultes dans des 
structures pediatriques pas toujours 
tres adaptees. Finalement, nous ne 
disposons que de tres peu d’unites spe- 
cialisees dediees exclusivement a la 
prise en charge de ces pathologies. Le 
premier Plan national maladies rares 
(2005-2008), meme s’il n’identifie pas de 
veritables structures expertes speciali- 
sees pour prendre en charge ces 
patients adultes congenitaux comme 
chez les Europeens ou les Nord-Ameri- 
cains, constitue une premiere avancee 
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Particularites des patients cardiaques congenitaux 


• Contrairement aux patients 
atteints de cardiopathies 
acquises, les adultes ayant une 
cardiopathie congenitale ont 
frequemment des antecedents 
medicaux lourds remontant a 
I’enfance et comportant des 
interventions complexes decrites 
par des acronymes peu 
evocateurs pour le non- 
specialiste. 

• Dans la pratique, il est souvent 


difficile d’interpreter les 
symptomes et de decider s’il faut 
approfondir I’examen cardiaque 
et a quel moment. Les 
particularites anatomiques et 
physiopathologiques de ces 
tableaux cliniques sont souvent 
complexes et meconnues aussi 
bien des medecins generalistes 
que des cardiologues non 
specialises. Le risque est de 
manquer des signaux d’alarme, 


de negliger des resultats 
alarmants, ou encore de mal 
interpreter certains effets 
d’accompagnement non 
cardiaques et de mettre en oeuvre 
des investigations ou des 
traitements trop agressifs ou non 
adaptes. 

• On peut comprendre qu’un long 
passe medical, lourd de 
nombreuses hospitalisations, peut 
entrainer I’isolement social, la 


frustration, le desespoir et la 
lassitude vis-a-vis des medecins 
et des hopitaux. Parfois, des 
depressions et des troubles 
psychiatriques lies a la maladie 
de base viennent accentuer cette 
situation. II existe souvent des 
liens intrafamiliaux tres forts 
entre patients et parents ou 
partenaires, et ces derniers 
s’investissent beaucoup pour les 
soutenir. • 


pour la reconnaissance et l’identification 
de ces patients. Ce Plan a permis de 
labelliser 20 centres regionaux repartis 
sur le territoire dits « centres de compe- 
tences »*. Ces centres, en relation avec le 
centre de reference M3C (v. p. 366), ont 
vocation a assurer la prise en charge et le 
suivi des patients, a proximite de leur 
domicile, a participer a l’ensemble des 
missions de recherche et de formation du 
centre de reference. Ils oeuvrent dans le 
cadre d’un travail en reseau, permettant 
ainsi de completer le maillage territorial. 
Si la plupart de ces centres assurent 
aussi bien la prise en charge des cardio- 
pathies congenitales complexes de l’en- 
fant que celle de l’adulte, certains d’en- 
tre eux s’organisent en veritables unites 
medicochirurgicales multidisciplinaires 
ou chaque specialiste est forme specifi- 
quement pour prendre en charge, repon- 
dre aux questions et faire face aux pro- 
blemes rencontres par ces patients 
(gyneco-obstetriciens, chirurgiens, 
anesthesistes, reanimateurs, cardiolo- 
gues, echographistes, rythmologues, 
catheteriseurs, prise en charge de l’hy- 
pertension arterielle pulmonaire [HTAP], 
transplantation et assistance cardiaque, 
psychologues, droit du patient...). Ces 


* http://carpedem.fr/espace-patients/centres-de- 
competences 


organisations lourdes demandent d’im- 
portants moyens structurels et humains 
mais necessitent egalement, a terme, une 
formation adaptee de l’ensemble du 
corps medical. Une reflexion a ce sujet a 
ete engagee par la filiale de cardiologie 
pediatrique et congenitale de la Societe 
frangaise de cardiologie, et une maquette 
de formation specifique est sur le bureau 
du ministere. 

UNE PLACE IMPORTANTE 
POUR LE MEDECIN GENERALISTE 

Dans le contexte d’une medecine diri- 
gee vers les centres de competences, on 
tend a oublier ou a mesestimer l’apport 
des medecins de premier recours, qui 
sont essentiels pour ces patients qui ne 
sont toujours pas (encore) pris en charge 
dans un centre specialise. Les recentes 
recommandations europeennes 2 pour la 
prise en charge des adultes cardiaques 
congenitaux accordent a nouveau plus 
d’importance a cet etat de fait (« a well 
working network of specialist centers 
and with general adult care is of critical 
importance »). Le role du medecin gene- 
raliste est fondamental, il peut remettre 
le patient qui en serait sorti dans le cir- 
cuit des centres de competences specia- 
lises, stimuler et maintenir le reseau rela- 
tionnel entre le patient, les differents 
specialistes et le cas echeant ces centres, 


et aider a ce que la transition entre le 
monde pediatrique et le monde adulte se 
fasse de la meilleure maniere. Il apparait 
primordial qu’il investisse cette fonction 
centrale et pour ce faire connaisse parfai- 
tement les rouages de ce reseau et les 
problemes auxquels il risque d’etre 
confronte. 

DIFFERENCES DE PRISE EN CHARGE 
DES CARDIOPATHIES 
CONGENITALES ET ACOUISES 

Chez les patients adultes, de nombreux 
points distinguent la prise en charge 
d’une cardiopathie congenitale de celle 
d’une cardiopathie acquise. Malgre les 
progres realises dans leur prise en 
charge, l’esperance de vie des patients 
cardiaques congenitaux est inferieure a 
celle de la population normale. De meme, 
le risque de complications cardiovascu- 
laires et d’hospitalisations, de recours a 
la chirurgie, aux techniques interven- 
tionnelles ou a une eventuelle medica- 
tion est accru. Il est done important de 
bien analyser les differences et de 
connaitre la specificite de ces patients 3 
(v. encadre ci-dessus). 

COORDINATION DES SOINS 

Les patients cardiaques congenitaux 
sont tributaires d’un grand nombre de 
soins primaires qui doivent etre adaptes 
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individuellement en faisant appel au spe- 
cialiste competent. Une collaboration 
interdisciplinaire avec plusieurs speciali- 
ties (pneumologie, hematologie, hepato- 
logie, neurologie, etc.) est indispensable. 
Si cette prise en charge s’effectue de plus 
en plus dans des centres specialises, le 
medecin generaliste a une place centrale 
dans la coordination des soins et consti- 
tue un relais primordial entre le patient 
et le centre specialise. II gere, en relation 
avec l’equipe specialisee, la vie medicate 
courante, assure la prevention au quoti- 
dien, conseille et oriente sur le mode de 
vie ou les questionnements profession- 
nels notamment. II peut en outre organi- 
ser et entourer le passage d’un centre 


Prevention 
de I’endocardite : 
focus 

sur les patients 
a haut risque 

• Patients porteurs de protheses 
valvulaires ou de materiel prothetique 

• Patients ayant des antecedents 
d’endocardite infectieuse 

• Patients ayant une cardiopathie 
congenitale: 

- cyanogene non operee, ou avec 
un defect residuel, shunt palliatif 
ou mise en place de conduit; 

- avec mise en place de materiel 
prothetique par voie chirurgicale 
ou technique percutanee a 6 mois 
de Intervention; 

- ou lorsqu’un defect residuel persiste 
au site d’implantation du materiel 
prothetique (voie chirurgicale 

ou percutanee). • 

D’apres les nouvelles recommandations 
2010, ref. 2. 


pediatrique a un centre adulte lorsque 
les deux equipes sont differentes ou ne 
siegent pas sur le meme site. 

Prophylaxie de I’endocardite 

II est essentiel de bien evaluer l’indica- 
tion d’une antibioprophylaxie, au cas par 
cas et en accord avec le patient. Les re- 
commandations de l’ESC 2 (v. encadre 
ci-contre) preconisent de limiter l’utilisa- 
tion des antibiotiques aux patients ayant 
une cardiopathie congenitale a haut risque 
et dans des situations specifiques : 

- interventions dentaires touchant a la 
region gingivale peri-apicale ; 

- en cas de perforation de la muqueuse 
buccale. 

Lantibioprophylaxie n’est pas recom- 
mandee en cas de procedures impliquant 
les spheres pulmonaire, gastro-intesti- 
nale, genito-urinaire, dermatologique ou 
musculosquelettique, sauf si une infec- 
tion est averee. 

Prevention des infections 

Les patients atteints de cardiopathies 
cyanogenes et de cardiopathies com- 
plexes non cyanogenes ont davantage de 
risques de complications en cas defec- 
tion respiratoire, entrainant parfois 
fhospitalisation et de maniere non excep- 
tionnelle le deces. 4 On considere en effet 


que la survenue d’une pneumonie est 
responsable de 7 % des deces en cas 
d’HTAP. 5 C’est pourquoi certaine mesures 
sont recommandees ( v . tableau) . 

Gestion des anticoagulants 

Lindication d’une anticoagulation orale 
ne fait pas de difference fondamentale 
entre cardiopathies congenitales et car- 
diopathies acquises. Si la fibrillation auri- 
culaire, le flutter auriculaire et les valves 
mecaniques represented les indications 
les plus frequentes d’anticoagulation 
orale, il existe d’autres indications plus 
specifiques chez certains patients ou sur 
certains montages chirurgicaux ou la 
decision de mise en route d’un traite- 
ment par un antagoniste de la vitamine K 
(AVK) doit etre prise apres concertation 
avec le centre de reference. Dans tous les 
cas, le dosage en vue de V International 
Normalized Ratio (INR) cible doit etre 
decide avec le cardiologue du patient. 

Prevention cardiovasculaire 
primaire 

L’esperance de vie des patients car- 
diaques congenitaux a nettement aug- 
ments, et avec elle l’importance de la 
prevention cardiovasculaire primaire. 
Pour ces patients aussi, les principaux 
facteurs de risque d’evenements ►► 


ATTITUDE VACCINALE EN CAS DE CARDIOPATHIE CONGENITALE 


Vaccination contre la grippe 

Annuelle 

Vaccination contre les pneumocoques 

Une fois tous les 5 ans 

Vaccination contre la rougeole, 
les oreillons, et la rubeole 

Recommandee systematiquement avant Page de 2 ans: 

- premiere injection avant 1 an ; 

- seconde entre 1 3 et 24 mois (en respectant toujours 

1 mois entre les 2 injections) 

Vaccination de rattrapage pour les enfants, adolescents 
et adultes jeunes non a jour 

La vaccination contre la grippe est recommandee pour toute personne atteinte de cardiopathie 
chronique. Tous les adultes ayant une cardiopathie congenitale devraient done se faire vacciner. 

Chez les porteurs de malformations corrigees moins severes, I’indication de vaccination peut etre 
discutee au cas par cas. 


LA REVUE DU PRATICIEN VOL 63 

Mars 2013 


TOUS DROITS RESERVES - LA REVUE DU PRATICIEN 


371 




DOSSIER 


CARDIOPATHIES CONGENITALES A L’AGE ADULTE 


« Vivre avec » une cardiopathie congenitale 
a I’age adulte 


C haque patient doit investir 
sa pathologie pour pouvoir 
la gerer efficacement. Cette 
prise de conscience, lorsqu’elle 
est bien faite, est beaucoup plus 
utile pour le patient que le recours 
a un parent, un medecin de 
famille ou toute autre personne 
pour gerer sa maladie. 

Regies hygieno-dietetiques 

Ces regies sont fondamentales, 
et I’education des patients doit 
commencer tot dans 
I’adolescence. Le medecin doit 
bien expliquer la maladie et 
I’importance de mener une vie 
saine en respectant quelques 
regies essentielles: interdire le 
tabac, la consommation de drogue 
type cocaine ou 

methamphetamine, et combattre 
I’obesite car elle peut interfere^ 
voire aggraver la pathologie 
cardiaque. 

L’obesite complique: 

- la tolerance des cardiopathies 
congenitales, car elle augmente le 
debit cardiaque et peut entrainer 
un syndrome restrictif pulmonaire, 
voire un syndrome d’apnees du 
sommeil; 

- les explorations telles que 
I’imagerie par resonance 
magnetique, qui peut s’averer 
impossible; 

- I’adaptation des doses 
medicamenteuses. 

Sur le plan dietetique, la ligne de 
conduite est celle du minimum de 
restrictions et d’interdits, en 
veillant a une alimentation variee 
et equilibree. Toutefois, il est 
recommande: 


- d’eviter la consommation 
excessive de sel et d’apport 
hydrique en cas d’insuffisance 
cardiaque; 

- de privilegier les graisses 
insaturees d’origine vegetale par 
rapport aux graisses animales; 

- de moderer la consommation 
d’alcool a un ou deux verres de 
vin par jour; 

- d’eviter le stress en privilegiant 
la relaxation. 

Quand consulter? 

Les patients ayant une 
cardiopathie congenitale 
necessitent un suivi regulier par 
une equipe specialist. Cette 
equipe comprend idealement 
3 a 5 membres: un medecin de 
premier recours (generaliste ou 
pediatre), un cardiologue 
specialise dans les maladies 
cardiaques congenitales, un 
cardiologue local si le centre 
specialise est situe a distance, un 
parent ou un conjoint. 

D’autres intervenants medicaux 
specialises peuvent, en fonction 
des circonstances, etre sollicites: 
chirurgien cardiaque, 
gynecologue, obstetricien, 
geneticien... 

Tout changement des habitudes 
de vie ou toute evolution d’etat 
physique ou fonctionnel doit etre 
communique au medecin de 
premier recours. Ainsi, toute fievre 
prolongee ou infection, fatigue, 
difficult^ respiratoire, 
essoufflement ou coloration 
anormale doivent etre notifies. En 
effet, les malformations 
cardiaques, y compris celles 


corrigees dans I’enfance, sont a 
risque de complications, meme 
apres une longue periode sans 
symptome. Toute modification du 
statut fonctionnel du patient doit 
I’amener a consulter. 

Un bilan cardiaque doit etre 
realise dans un centre specialise 
de fagon reguliere. La frequence 
et le type des examens sont 
adaptes en fonction de la 
pathologie et de ses risques 
evolutifs, selon un plan 
personnalise. 

Grossesse 

Chaque projet de grossesse doit 
etre discute avec le specialiste du 
centre de reference avec une 
decision au cas par cas. 1 
L’hypertension arterielle 
pulmonaire, malgre les 
traitements actuels, les 
cardiopathies cyanogenes severes 
et les dysfonctions ventriculaires 
severes, sont des contre- 
indications absolues. Pour les 
femmes chez qui une grossesse 
est envisagee, des complications 
liees a la cardiopathie congenitale, 
pour elles ou le foetus, peuvent 
survenir dans 1 0 a 1 5 % des cas : 2 
risque d’interruption prematuree 
de la grossesse, malaise ou 
syncope au moment de la 
delivrance, decompensation de la 
cardiopathie dans le post-partum. 
Du fait du risque de recurrence de 
la malformation qui varie de 2 a 
50 %, une echographie cardiaque 
fcetale doit etre proposee a partir 
de 18 semaines d’amenorrhee, 
ainsi qu’une consultation 
genetique. 


Contraception 

Le type de contraception orale doit 
etre discute avec le gynecologue 
et le cardiologue en prenant en 
compte le risque 
thromboembolique propre a 
chaque patiente et les facteurs de 
risque cardiovasculaire (v. tableau 
p. 377). 

Exercice physique 

Le principe prevaut selon lequel il 
faut encourager les jeunes et les 
adultes atteints d’une cardiopathie 
congenitale a fournir 
regulierement un effort physique. 
La pratique d’un exercice regulier 
permet d’ameliorer la 
consommation d’oxygene et done 
de soulager le travail cardiaque, 
de mieux controler les facteurs de 
risque cardiovasculaire, 
d’optimiser la sante physique et 
mentale, et d’enrichir la vie 
relationnelle. Chez les enfants et 
les adolescents, un comportement 
trop protecteur a souvent des 
consequences prejudiciables 
tardives. 

Dans les cardiopathies 
congenitales complexes (p. ex. la 
tetralogie de Fallot operee et bien 
toleree), I’exploration de la 
tolerance fonctionnelle pour 
evaluer I’aptitude au sport 
comprend habituellement une 
echographie et une imagerie par 
resonance magnetique cardiaque, 
une epreuve d’effort avec mesure 
du V0 2 max et un holter. Les 
contre-indications absolues au 
sport sont exceptionnelles; il 
s’agit davantage de contre- 
indications partielles a un type de 
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1 COMMENT PREPARER SON VOYAGE, QUE FAIRE DANS CERTAINES SITUATIONS PARTICULIERES ? 


Exposition au froid 

Le froid augmente les resistances pulmonaires et doit etre evite dans certaines situations. 

En cas d’exposition inevitable au froid, et plus particulierement quand il y a du vent, il est conseille de bien 
se couvrir, d’eviter les efforts et la marche prolongee. 

Exposition au soleil 
ou a la chaleur 

Attention a la deshydratation : boire plus de 1 ,5 L d’eau, eviter de sortir ou de faire des efforts en pleine 
chaleur. 

A noter: sauna, bain, douche tres chauds sont a deconseiller chez les patients porteurs d’une cardiopathie 
cyanogene. 

En altitude 

L’altitude maximale toleree est de 800 a 1 000 m pour les patients ayant une HTAP et/ou une cardiopathie 
congenitale cyanogene. 

Pour ceux qui vivent a des altitudes superieures, un apport en oxygene peut etre ponctuellement propose. 

En avion 

Les avions des vols long-courriers etant pressurises, ils sont permis aux patients atteints de cardiopathies 
congenitales, meme severes. 

Le port de collants, bas ou chaussettes de contention veineuse, la mobilisation et une bonne hydratation 
sont preconises. 

Vaccin contre la fievre jaune 

Aucune contre-indication. 

Voyage en zone de paludisme 
ou de dengue 

Dengue et paludisme provoquent des poussees inflammatoires (recurrentes en cas de paludisme) qui 
peuvent entrainer une decompensation pulmonaire. 

Des la phase de projet, prendre contact avec un centre Sante-Voyages ainsi qu’avec le centre de reference 
pour eviter les zones a paludisme resistant. 

La prevention antipaludeenne est souhaitable, meme en cas de cardiopathies congenitales severes, quel 
que soit leur traitement. 

Eviter la doxycycline du fait de son interaction avec le cytochrome P450. 

Prendre toutes les precautions physiques necessaires (repulsifs, vetements couvrants. . .) de jour comme de 
nuit, le moustique qui transmet le paludisme etant un moustique de nuit, celui qui transmet la dengue un 
moustique de jour 


De maniere generate, tout projet de voyage doit etre discute avec son medecin referent ou avec son centre de competence. 
HTAP: hypertension arterielle pulmonaire. 


sport ou a un niveau d’activite 
sportive en fonction de la 
cardiopathie. De maniere 
generate, on oriente plus 
facilement les patients vers un 
sport d’endurance en privilegiant 
I’exercice physique dynamique a 
I’exercice statique . 3 Pour rassurer 
les patients, on leur conseille par 
exemple la readaptation cardiaque 
ou les clubs « sport sante » pour 
beneficier d’un encadrement 
minimal et leurfaire prendre 
conscience de leurs limites et de 


leurs possibility en toute 
confiance. 

Voyage 

Avec une preparation 
suffisamment precoce et une 
bonne organisation, les patients 
ayant une cardiopathie 
congenitale peuvent voyager en 
avion, memes s’ils sont atteints 
d’anomalies complexes ou 
d’hypertension arterielle 
pulmonaire. II existe des 
precautions de base a connaitre 


(v. tableau). Lors de tout voyage, 
le patient doit se munir du 
resume de son dossier medical, 
d’une copie de I’ordonnance 
mentionnant son traitement 
habituel, avoir en sa possession 
les adresses des centres 
specialises a proximite de son 
lieu de vacances, ainsi qu’une 
carte de prophylaxie de 
I’endocardite infectieuse (a se 
procurer sur le site de la 
Federation frangaise de 
cardiologie www.fedecardio.fr). 
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►► cardiovasculaires associes a revo- 
lution de la maladie atherosclerotique 
sont l’hypertension arterielle, le diabete, 
les dyslipidemies, le tabagisme et les 
antecedents familiaux. II faut rechercher 
deliberement ces facteurs de risque et 
les traiter a temps. 

Mesures de soutien 
complementaires 

L’exercice physique, le choix de la pro- 
fession, la grossesse ou l’esperance de vie 
deviennent des questions essentielles 
pour ces patients qui aspirent a mener 
une vie personnelle et professionnelle 
normale. La encore, le role du medecin 
generaliste est essentiel pour les infor- 
mations et les conseils qu’il peut donner 
mais aussi pour faire le lien avec les spe- 
cialistes du centre de competences 
(v. p. 372). 

CONCLUSION 

Les progres observes dans les cardio- 
pathies congenitales de l’adulte concer- 
ned egalement les cardiopathies com- 
plexes, quitouchent 10 % de ces patients. 
En vieillissant, ces patients adultes sou- 
vent multioperes dans l’enfance vont 
presenter des complications d’autant 
plus severes et mettant en peril le pro- 
nostic fonctionnel et vital qu’elles n’ont 
pas ete anticipees et traitees. Les tech- 
niques actuelles d’investigation et de 
traitement permettent une qualite et une 


esperance de vie en constante ameliora- 
tion. Pour beneficier des soins les plus 
adaptes, tout patient adulte ayant une 
cardiopathie congenitale (en dehors des 
cardiopathies congenitales simples, 
reparees) doit etre suivi dans un centre 
specialise. Dans ce suivi, le medecin trai- 


J.-B. Thambo declare ne pas avoir de conflit d’interets. 


tant est un interlocuteur privilegie qui 
assure le relais de proximite en termes 
de vie medicale courante, de conseils 
appropries et de prevention notamment. 
II est done primordial qu’il soit sensibilise 
aux problemes specifiques de cette nou- 
velle population de patients. • 


summary Role of the general practitioner or primary care physician in the management 
of adult congenital heart disease 

Congenital heart diseases are the most common inborn defect, occurring approximately 0.8% according to the last European Union 
count. This rate is stable for decades. Nowadays, up to 90% of children born with congenital heart diseases underwent surgical 
correction and reach adulthood, gratefully to the surgery and interventional cardiology advances, in conjunction to the post-surgery 
and following cares improvement. Both of this facts results to a growing population of adults with congenital heart diseases, actually 
exceeding the infant population. This arising population will lead general practitioners and primary care physicians to face more 
often this kind of patient. The needed cares are specifics, regarding the typical evolutions of this pathologies, as well as because 
congenital heart diseases will impact other pathologies or usual cares. The need of an extended knowledge of the adult patients 
with congenital heart diseases is clearly emerging, and should lead the whole medical corps to work in close network. 

resume Role du medecin generaliste dans le suivi des cardiopathies congenitales 
a I’age adulte 

Les cardiopathies congenitales sont les malformations les plus frequentes chez le nouveau-ne. Le dernier recensement europeen 
montre que I’incidence de 8 pour 1 000 naissances reste stable et comparable a ce que I’on connait depuis plusieurs decennies. 
En parallele, les progres fulgurants de la chirurgie cardiaque, de la cardiologie interventionnelle, I’amelioration des soins 
perioperatoires ainsi que le suivi cardiaque realise pendant la meme periode, permettent aux 2000 a 3000 jeunes enfants operes 
chaque annee en Lrance d’atteindre pour pres de 90 % d’entre eux I’age adulte. La conjonction de ces deux phenomenes fait que 
le nombre des patients dits « congenitaux adultes » est en train de depasser le nombre d’enfants porteurs d’une cardiopathie et 
va s’amplifier au til des annees. Ce qui n’etait que tres marginal il y a encore quelques annees devient de plus en plus frequent, 
et I’ensemble des medecins generalistes et specialistes de toute discipline seront amends, dans les annees a venir, a prendre en 
charge de plus en plus souvent ce type de patients, que ce soit pour un probleme cardiaque en rapport ou non avec revolution de 
leur maladie et/ou extracardiaque pour lequel la pathologie de ce patient viendra gener ou interferer avec la prise en charge 
habituelle. II convient done de mieux connaitre et de mieux apprehender ces pathologies, et surtout de structurer un veritable 
reseau autour du patient, au sein duquel chaque acteur de la vie medicale a un role particulier a jouer. 
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L a communication interauricu- 
laire represente un tiers des 
cardiopathies congenitales de 
I’adulte. 1 La communication inter- 
auriculaire ostium secundum est un 
defaut septal du septum prim urn 
et comprend 75 % des communi- 
cations interauriculaires, contre 
1 5 % 6’ ostium primum, qui se situe 
dans la partie basse du septum 
interauriculaire. Les 10 % restants 
sont des communications sino- 
septales, principalement de type 
sinus venosus dans la partie haute 
du septum, la communication inter- 
auriculaire par sinus coronaire sans 
toit etant exceptionnelle (fig. 1). 

Tableau a I’age adulte 

Une auscultation systematique 
objectivant un souffle ejectionnel 
pulmonaire et un B2 dedouble reve- 
lent la cardiopathie. L’apparition de 
symptomes est correlee a I’impor- 
tance du shunt gauche-droite, mais 
il y a une grande variability interin- 
dividuelle en termes de tolerance, 


et la revelation peut etre tres tar- 
dive. Chez I’adulte, toute patholo- 
gie responsable d’une reduction de 
la compliance ventriculaire gauche 
(hypertrophie ventriculaire gauche 
sur hypertension arterielle, cardio- 
myopathie ischemique ou autre) 
peut majorer le shunt gauche-droite 
par la communication interauricu- 
laire et I’apparition ou I’aggrava- 
tion de symptomes. Les signes fonc- 
tionnels revelateurs sont le plus 
souvent une intolerance a I’effort 
(dyspnee ou fatigabilite) par insuf- 
fisance cardiaque ou des arythmies 
supraventriculaires symptomati- 
ques (fibrillation atriale, flutter atrial 
ou maladie du sinus) par dilatation 
de I’oreillette droite. Enfin, une 
hypertension arterielle pulmonaire 
peut reveler la communication inter- 
auriculaire, d’autant plus que le 
patient est age et qu’il s’agit d’un 
sinus venosus. 2 

Diagnostic et bilan 

devaluation diagnostique confirme 
la presence et le type de la com- 
munication interauriculaire, en 
determine la taille et I’anatomie 
(ainsi que celle des structures adja- 
centes) mais surtout le retentisse- 
ment hemodynamique. Un facteur 


associe declenchant ou majorant la 
symptomatologie doit etre recher- 
che (coronaropathie, myocardio- 
pathie. . .) et un eventuel trouble du 
rythme analyse. 

devaluation initiale doit comporter 
un examen Clinique complet, un 
electrocardiograms (ECG) montrant 
volontiers un bloc de branche droit 
traduisant la surcharge diastolique 
du ventricule droit, une radiographie 
thoracique de face revelant une car- 
diomegalie aux depens de I’oreillette 
droite et eventuellement une hyper- 
vascularisation pulmonaire. 
dechocardiographie transthoraci- 
que confirme le diagnostic et pre- 
cise le volume approximatif du 
shunt et son retentissement (taille, 
fonction et surcharge volumetrique 
des cavites droites, hypertension 
arterielle pulmonaire). 
dechocardiographie transoesopha- 
gienne precise I’anatomie des 
lesions (retour veineux pulmonaire 
dans un sinus venosus) et I’acces- 
sibilite a une fermeture percutanee 
en cas de communication interau- 
riculaire ostium secundum. Celle- 
ci est delicate si les berges vers les 
differentes structures adjacentes 
sont mesurees a moins de 5 mm 
(v. tableau), dechocardiographie 3D 
est utile dans les communications 
interauriculaires complexes. D’au- 
tres examens peuvent etre indiques : 
holter rythmique, epreuve d’effort 
en cas de palpitations, angio- 
scanner, voire angiographie par 
resonance magnetique pour I’ana- 
tomie des retours veineux, princi- 
palement dans les communications 
interauriculaires sino-septales. En 
cas d’hypertension arterielle pul- 
monaire ou de cardiopathie acquise 
associee, un catheterisme car- 
diaque est pratique (mesure des 


resistances vasculaires, anatomie 
des retours veineux, coronarogra- 
phie). 

Indications du traitement 
d’une communication 
interauriculaire 

Sans traitement, revolution natu- 
relle est marquee par une eleva- 
tion de la morbimortalite a I’age 
adulte: troubles du rythme auricu- 
laire apres 40 ans, insuffisance car- 
diaque, accidents vasculaires cere- 
braux, infections pulmonaires et 
hypertension arterielle pulmonaire. 
Selon les recommandations de Y Eu- 
ropean Society of Cardiology, une 
communication interauriculaire doit 
etre fermee lorsque le shunt est 
significatif (surcharge volumetrique 
du ventricule droit, Qp/Qs > 1 ,5/d). 
En cas d’hypertension arterielle pul- 
monaire inferieure aux 2 tiers de la 
pression systemique ou si les resis- 
tances vasculaires pulmonaires sont 
inferieures aux 2 tiers des resistan- 
ces vasculaires systemiques, on ne 
peut envisager la fermeture que s’il 
reste un shunt gauche-droite signi- 
ficatif (Qp/Qs > 1 ,5/d) a I’air ambiant 
ou sous vasodilatateur pulmonaire 
(monoxyde d’azote inhale) pour 
autoriser la fermeture de la com- 
munication interauriculaire. En effet, 
il est dangereux de termer un shunt 
avec une hypertension arterielle pul- 
monaire severe, le ventricule droit 
n’ayant alors plus de « soupape » 
et se trouvant face a des resistan- 
ces pulmonaires elevees. Enfin, un 
accident vasculaire cerebral cryp- 
togenique associe a une commu- 
nication interauriculaire justifie sa 
fermeture, quelle que soit sa taille. 3 
da fermeture doit etre realisee avant 
I’apparition de symptomes, com- 
plications hemodynamiques ou 



© CIA type sinus venosus 
superieure 

© CIA type sinus venosus 
inferieure 

© CIA type ostium 
secundum 

@ Sinus coronaire 

© CIA type ostium primum 


FIGURE 1 


Differents types et localisations anatomiques des communications 
interauriculaires. CIA: communication interauriculaire; VCI: veine cave 
inferieure; VCS: veine cave superieure; VD: ventricule droit; VT : valve tricuspide. 
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< INDICATIONS CHIRURGICALES FORMELLES (F) 
i OU RELATIVES (R) 


• CIA autres que les types ostium secundum (F) 

• CIA ostium secundum avec une ou plusieurs berges autres que 
I’anterosuperieure tres deficiente(s) mesuree a moins de 5 mm (R) 

• CIA ostium secundum de diametre superieur a 38 mm (R) 

• CIA multiples (R) 

• CIA avec septum anevrismal (R) 

• CIA avec autre anomalie : 

- retour veineux pulmonaire anormal (F) 

- interruption veine cave inferieure (R) 

-toute autre cardiopathie associee necessitant une reparation 
chirurgicale (F) . . . 


rythmiques. Elle est benefique en 
termes de symptomes et de com- 
plications (rythmiques, emboliques), 
quel que soit I’age. 5 

Traitement chirurgical 
ou interventionnel 

La fermeture des communications 
interauriculaires de type sinus 
venosus et ostium primum est tou- 
jours chirurgicale. Les communi- 
cations ostium secundum sont 
majoritairement fermees par cathe- 
terisme interventionnel (i/. tableau). 
Alors qu’initialement, seules les 
communications d’un diametre 
maximal de 20 mm et centrales 
etaient fermees par catheterisme, 
il est possible aujourd’hui de termer 
des communications ayant jusqu’a 
38 mm de diametre, voire un peu 
plus, ce qui represente environ 80 
a 90 % d’entre elles. 4 Les limites 
sont la dimension totale du sep- 
tum et I’existence de berges (fig. 2). 
Les larges communications ayant 
peu ou pas de berge postero- 
inferieure sont peu propices a la fer- 
meture percutanee. 4 
Le catheterisme interventionnel est 
realise sous echocardiographie 
transoesophagienne, ou par echo- 
cardiographie intracardiaque (par 
voie femorale ou jugulaire). 4 L’echo- 
cardiographie transthoracique a 
I’avantage d’une certaine simplicite, 


CIA : communication interauriculaire. 

mais la qualite des images est alea- 
toire chez certains patients peu 
echogenes. Diverses protheses exis- 
tent, mais la plus repandue est YAm- 
platzer Septal Occluder. 

Pour le suivi et le traitement apres 
la fermeture, il n’existe aucun 
consensus. Le patient est habituel- 
lement surveille pendant 24 heu- 
res, avec controle echocardiogra- 
phique et ECG le lendemain. Un 
traitement antiagregant compre- 
nant au minimum de I’aspirine est 
prescrit, et la prophylaxie infec- 
tieuse est recommandee pendant 
6 mois, jusqu’a I’endothelialisation 
de la prothese. Les controles pre- 


coces (examen Clinique, ECG, echo- 
cardiographie) sont proposes a 
1 semaine, 1 mois, et 6 mois. Les 
sports violents sont deconseilles 
pendant un mois. 

Resultats a court etmoyen terme 
Qu’elle soit chirurgicale ou percu- 
tanee, la fermeture d’une commu- 
nication interauriculaire a un taux 
de succes tres eleve et un taux de 
complications majeures (deces, 
accidents thromboemboliques, 
epanchements pericardiques abon- 
dants, arythmies majeures. . .) tres 
faible, different mais quantitative- 
ment comparable pour les deux 
techniques. C’est en raison de sa 
plus faible duree d’hospitalisation, 
de I’absence de cicatrice et d’un 
cout moindre que la fermeture per- 
cutanee est privilegiee. 

L’occlusion du shunt s’accompagne 
a court ou moyen terme d’une nor- 
malisation des parametres hemo- 
dynamiques et souvent d’une 
amelioration fonctionnelle. Apres 
fermeture, la surveillance doit etre 
poursuivie a vie car la survenue par- 
fois tardive de troubles du rythme 
ou de la conduction est possible. En 
outre, pour les communications 



FIGURE 2 


Echocardiographie 
transthoracique 
(vue 4 cavites) montrant 
une large communication 
interauriculaire avec peu 
de berge posterieure (fleche), 
rendant cette communication 
interauriculaire peu propice 
a la fermeture percutanee. 
Mais seule 
I’echocardiographie 
transcesphagienne, voire 
la tentative de fermeture 
percatheterisme, permettra 
de confirmer sa non-faisabilite. 
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interauriculaires avec hypertension 
arterielle pulmonaire avant ferme- 
ture, la reversibilite n’est pas cons- 
tante. Au-dela des 6 premiers mois, 
la surveillance est en general 
annuelle pendant 2 ou 3 ans. Puis 
elle peut s’espacer tous les 3 a 
5 ans dans les cas ou le resultat est 
excellent. 

Conclusion 

Les communications interauricu- 
laires de I’adulte, meme decouver- 
tes tres tardivement, doivent etre 
fermees si le shunt est significatif, 
le plus souvent par catheterisme 
interventionnel. Qu’elles soient chi- 
rurgicales ou percutanees, les com- 
plications sont tres rares et les 
resultats a long terme excellents. 
Le suivi Clinique systematique de 
ces patients doit etre maintenu a 
vie. • 
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L e nombre de femmes avec une 
cardiopathie congenitale ayant 
atteint Page de procreer ne cesse 
de croitre, et la cardiopathie congenitale 
est l’une des principales causes de deces 
maternel lors d’une grossesse. 1,2 La gros- 
sesse peut done etre une situation a haut 
risque pour certaines cardiopathies com- 
plexes. Cependant, l’experience du suivi 
de ces patientes et de leur prise en charge 
gynecologique est largement insuffi- 
sante. 3 Linnocuite cardiovasculaire et l’ef- 
ficacite contraceptive de chaque methode 
doivent etre considerees pour chaque 
pathologie cardiaque. La methode re- 
commandee doit a la fois etre acceptable, 
etre la plus efficace et ne pas entrainer 
d’effets indesirables graves pour l’etat car- 
diologique de la patiente (v. tableau) . 

PRESERVATIF, DIAPHRAGME, 

CAPE CERVICALE 

Ces methodes contraceptives n’ont pas 
d’effets secondaires pharmacologiques. 
Cependant, elles exposent les patientes a 
un grand risque de grossesse non desi- 
ree, en particulier chez les jeunes fem- 
mes les plus fertiles. Ces methodes seu- 
les ne doivent etre utilisees que chez des 
femmes motivees 

CONTRACEPTION H0RM0NALE 
COMBINEE 

La pilule estroprogestative est la 
deuxieme methode la plus utilisee au 
monde apres le dispositif intra-uterin et 
de loin la premiere methode contracep- 


tive en France. Cette pilule est une des 
methodes de contraception les plus effi- 
caces (indice de Pearl entre 0 et 0,77 %). 

L’effet thrombogene des estrogenes 
contre-indique cette pilule chez les 
patientes ayant un shunt droite-gauche 
(cyanose), une maladie vasculaire pul- 
monaire ou des valves mecaniques. Les 


effets thromboemboliques sont essen- 
tiellement attribues a l’ethynilestradiol, 
avec un effet dose et un effet de l’associa- 
tion au progestatif. Les risques sont les 
memes pour les autres methodes conte- 
nant de l’ethynilestradiol (patch Evra, 
anneau vaginal Nuvaring). L’anticoagula- 
tion orale n’apporte pas une protection 


REC0MMANDATI0NS DU MODE DE CONTRACEPTION CHEZ LES FEMMES 
AYANT UNE CARDIOPATHIE CONGENITALE 


Lesions 

coc 

Pilule 

micro- 

progestative 

Implant 

DIU 

Preserva 

Lesions reparees chirurgicalement 

A. Sans shunt residuel (CIA, CIV, CAP) 

+ 

+ 

+ 

+ 

+ 

B. Shunt ou obstacle residuel 

— 

+ 

+ 

+ 

+ 

C. Prothese valvulaire, conduits, chenaux 

— 

+ 

+ 

— 

+ 

D. Hypertension pulmonaire 

— 

+* 

+ 

— 

+ 

Lesions non reparees ou sequellaires 

A. Petite CIV 

+ 

+ 

+ 

+ 

+ 

B. Shunt petit a moyen 

— 

+ 

+ 

+ 

+ 

C. Hypertension pulmonaire 

— 

+* 

+* 

— 

+ 

D. Cardiopathie cyanogene complexe 

— 

+ 

+ 

— 

+ 

Lesions compliquees par 

A. Cyanose 


+ 

+ 

± 

+ 

B. Dysfonction ventriculaire 

— 

+ 

+ 

+ 

+ 

C. Fibrillation auriculaire/flutter 

— 

+ 

+ 

+ 

+ 

D. Syndrome d’Eisenmenger 

— 

+* 

+* 

— 

+ 


CIA: communication interauriculaire; CIV: communication interventriculaire; C0C: contraceptif oral combine; 
DIU: dispositif intra-uterin; CAP: canal arteriel persistant. 

* Les patientes avec une hypertension arterielle pulmonaire ou un syndrome d’Eisenmenger ont souvent un 
traitement antagoniste des recepteurs de I’endotheline (bosentan [Tracleer]), qui est inducteur enzymatique 
et diminue I’efficacite des contraceptions orales. Une double protection est done recommandee chez ces 
patientes a haut risque. 


LA REVUE DU PRATICIEN VOL 63 

Mars 2013 


TOUS DROITS RESERVES - LA REVUE DU PRATICIEN 


377 




DOSSIER 


CARDIOPATHIES CONGENITALES A L’AGE ADULTE 


complete. Ainsi selon 1’Organisation 
mondiale de la sante, les contraceptions 
hormonales combinees sont contre-indi- 
quees chez les femmes qui ont les valves 
mecaniques les plus thrombogenes 
(p. ex. Bjorg en position mitrale), et la 
contre-indication est relative pour les 
valves a deux ailettes en position aor- 
tique. 4 Par ailleurs, dans de rares cas 
(^ 5 %), les pilules estroprogestatives 
augmentent le risque d’hypertension 
arterielle. Cela est a prendre en compte 
chez les patientes ayant une coarctation 
aortique, meme operee, car elles sont 
plus a risque d’hypertension arterielle. 

CONTRACEPTION 
A BASE DE PROGESTATIFS SEULS 

II n’y a pas de contre-indication cardio- 
logique a l’utilisation des progestatifs, ils 
ne sont pas thrombogenes aux doses 
contraceptives. 5 Cependant, ils different 
dans leur efficacite, leurs effets indesira- 
bles et leur mode de delivrance. Tous ces 
facteurs doivent etre pris en compte lors 
du choix de la contraception. 

Preparations orales 

II existe trois types de contraception 
contenant des progestatifs seuls : 

- les micropilules contenant une faible 
dose de progestatifs de synthese en 
continu, Microval (30 pg/j) et Cerazette 
(75 pg/j) ; seule la premiere est rembour- 
see. Elies sont habituellement non 
recommandees chez les patientes ayant 
des cardiopathies severes, pour lesquel- 
les les grossesses sont particulierement a 
risque, en raison de leur moindre effica- 
cite. Cependant, Cerazette a l’avantage, 
du fait de son action anovulatoire, d’avoir 
une efficacite contraceptive proche 
(mais encore inferieure) de celle des 
estroprogestatifs ; 

- les pilules progestatives macrodosees ; 
elles n’ont pas l’autorisation de mise sur 
le marche (AMM) pour la contraception. 
Cependant, les derives de la 19-norpro- 
gesterone et certains derives de la 17-OH 
progesterone sont denues d’effets meta- 
boliques. Ils sont aussi reconnus pour 
leur action antigonadotrope. L’acetate de 
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chlormadinone (Luteran) a ete teste 
dans de petits groupes de patientes a 
risque. Ils constituent done une bonne 
alternative en cas de contre-indication 
aux estrogenes ; 6 

- la pilule du lendemain (Norvelo) ; com- 
posee de levonorgestrel a 1,5 mg, elle est 
en vente libre et peut etre prise dans les 
72 heures suivant un rapport sexuel a 
risque. Elle est d’autant plus efficace 
qu’elle est utilisee tot apres le rapport 
sexuel. Elle potentialise les effets des 
antagonistes de la vitamine K (AVK) et 
justifie un controle de V International 
Normalized Ratio (INR) dans les 48 heu- 
res qui suivent la prise. 

Preparations a longue duree 
d’action 

Leur utilisation prolongee entraine 
souvent une amenorrhee, ce qui peut 
etre un avantage pour beaucoup de fem- 
mes cyanosees ou sous anticoagulants 
chez qui les menorragies sont souvent un 
reel probleme. Ces preparations sont au 
nombre de trois : 

- la medroxyprogesterone acetate (Depo- 
Provera) est une methode contraceptive 
tres efficace, cependant son efficacite 
depend d’injections intramusculaires 
profondes regulierement administrees 
toutes les 12 semaines. L’utilisation pro- 
longee est associee a une reduction de la 
densite minerale osseuse reversible apres 
arret. Cette methode est tres peu utilisee 
en France ; 

- le dispositif intra-uterin Mirena est un 
sterilet impregne de levonorgestrel qui 
doit etre remplace tous les 5 ans. Son 
efficacite contraceptive est excellente 
(indice de Pearl entre 0 et 0,2 %). II peut 
avantageusement entrainer une oligo- 
menorrhee, au lieu de menorragies et de 
dysmenorrhees qui peuvent survenir 
avec un sterilet en cuivre. Les endocardi- 
tes infectieuses associees au sterilet sont 
extremement rares, mais restent a consi- 
derer chez les patientes a haut risque 
d’endocardite 7 (shunt droite-gauche et 
prothese intracardiaque) . L’autre risque 
cardiologique est le risque de reactions 
vasovagales (5 %) lors de sa mise en 


place, qui peuvent etre mal tolerees sur 
certaines cardiopathies. Pour rappel, les 
sterilets peuvent etre poses chez les fem- 
mes nullipares ; 

- l’implant Nexplanon est un implant 
sous-cutane diffusant de l’etonorgestrel. 
II peut etre implante sous anticoagula- 
tion efficace. II est efficace pendant 3 ans 
et a un indice de Pearl de 0. II peut entrai- 
ner une amenorrhee mais aussi des spot- 
tings , a l’origine de retrait premature. II 
est particulierement indique chez les 
patientes reticentes a une prise orale 
quotidienne ou en cas d’echec d’une 
contraception par non-observance. 

Sterilisation 

La sterilisation feminine peut apparai- 
tre comme une alternative avantageuse a 
la contraception chez une femme dont la 
grossesse met la vie en peril. Cependant, 
la procedure elle-meme comporte un 
risque significatif, justement chez ces 
patientes pour lesquelles les grossesses 
sont les plus a risque. Enfin, cette me- 
thode peut avoir un retentissement 
psychologique majeur. 

La sterilisation tubaire par pose de 
clips s’effectue sous laparoscopie. La 
procedure peut etre mal toleree chez les 
patientes en raison d’une diminution du 
debit cardiaque. Le taux d’echec est non 
negligeable, 1,85 % a 10 ans; ce taux est 
plus eleve que pour l’implant ou le steri- 
let au levonorgestrel. De plus, un tiers de 
ces grossesses survenant apres ligature 
tubaire sont ectopiques, situation parti- 
culierement a risque chez les femmes 
ayant une cardiopathie severe. 

Le systeme de micro-insertion Essure 
est une nouvelle technique de sterilisa- 
tion a l’aide de coils inseres sous hyste- 
roscopie a la partie proximale des trom- 
pes, sous sedation et anesthesie locale. 
Cette sterilisation est irreversible, avec 
un taux d’echec tres faible. Une etude 
recente 8 a rapporte la realisation de 
cette technique sans complications chez 
18 femmes atteintes de cardiopathies 
severes. Bien qu’il s’agisse d’un petit 
echantillon, cette methode semble mon- 
trer des resultats encourageants et peut 
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constituer une alternative pour les car- 
diopathies congenitales severes. Dans 
cette etude, la procedure etait realisee 
chez les patientes sous anticoagulation 
orale, sans relais par l’heparine. 

CONCLUSION 

La contraception chez les femmes 
ayant une cardiopathie congenitale est 
toujours possible. 

Elle doit etre discutee, eventuellement 
par anticipation (tot dans fadolescence) . 
Devaluation du risque thrombogene, du 
risque infectieux, et du risque d’une 
grossesse sur la cardiopathie oriente le 
choix du medecin ; le mode de vie et le 
choix de la femme determinent le choix 
de la methode. • 


summary Contraception and congenital heart disease 

Contraception counselling should be an integral part of any adolescent or adult congenital heart disease program. Both the 
cardiovascular safety and contraceptive efficacy of each contraceptive method should be considered for each cardiac condition. 
The method recommended should combine acceptability to the woman with the highest efficacy and safety profile. Agent with low 
dose estrogen combined with varying amounts of progestin referred to as combined oral contraceptives is one of the most effective 
contraception and is the most used in France. But the thrombogenicity of the estrogen component of combined hormonal 
contraceptives makes this method unsuitable for many women with severe congenital heart disease. Progestogin only methods 
offer a good alternative when estrogen is contraindicated, but efficiency differs according contraceptive preparation. 

resume Contraception et cardiopathies congenitales 

Le conseil sur la contraception doit faire partie integrate de tout programme de prise en charge de I’adolescente ou de I’adulte 
ayant une cardiopathie congenitale. L’innocuite cardiovasculaire et I’efficacite contraceptive de chaque methode contraceptive 
doivent etre considerees dans chaque condition cardiaque. La methode recommandee doit etre acceptee par la femme, etre la plus 
efficace et la moins risquee. La contraception orale estroprogestative, ou contraception orale combinee, est I’une des 
contraceptions les plus efficaces et est la plus utilisee en France. Cependant, la thrombogenicite des estrogenes contre-indique ce 
type de contraception pour de nombreuses femmes ayant des cardiopathies congenitales severes. Les contraceptions a base de 
progestatifs seuls offrent une bonne alternative lorsque les estrogenes sont contre-indiques, mais I’efficacite differe selon la 
preparation utilisee. 


M. Ladouceur, S. Cohen, M. Bidet, A. Legendre declarent ne pas avoir de conflit d’interets. 
L. Iserin declare des interventions ponctuelles pour Actelion. 
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L es progres de la cardiologie et de 
la chirurgie ont transforme le 
pronostic vital des patients nes 


avec une cardiopathie congenitale. La 
prise en charge de ces patients devenus 
adultes comporte des specificites dans le 


domaine psychologique. La meilleure 
connaissance de ces aspects psycho- 
logiques permet d’adapter la prise en 
charge de ces patients et de resoudre des 
situations qui peuvent paraitre bloquees. 

De nombreuses publications se sont 
interessees a la qualite de vie des adoles- 
cents et des adultes atteints de cardio- 
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La tetralogie de Fallot a rage adulte 



FIGURE 


Dilatation du ventricule droit. Imagerie par resonance magnetique 
cardiaque, coupe sagittale. 
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L a tetralogie de Fallot represente 
0,1 % des naissances, et sa 
prevalence chez I’adulte est 
estimee a 45 pour 100000. Elle 
associe une communication inter- 
ventriculaire et un retrecissement sur 
la voie pulmonaire. C’est la cardio- 
pathie cyanogene la plus frequente 
accessible depuis 1954 a une cor- 
rection complete chirurgicale, ce qui 
a permis d’augmenter spectaculai- 
rement la survie des patients qui est 
actuellement de 85 a 90 % (contre 
1 0 a 1 5 % a 20 ans sans operation). 
La reparation complete chirurgicale 
sous circulation extracorporelle, 
realisee de nos jours pendant la pre- 
miere annee de vie, consiste a ter- 
mer la communication interventri- 
culaire par un patch et elargir la voie 
pulmonaire, ce qui entraine une 
insuffisance valvulaire pulmonaire 
residuelle plus ou moins importante. 1 
Les techniques chirurgicales actuel- 
les essaient de limiter au minimum 
cette lesion residuelle. 


Evolution a long terme 

Les adultes atteints d’une tetra- 
logie de Fallot operee sont asymp- 
tomatiques dans la majorite des cas. 
Leur esperance de vie esttres satis- 
faisante, atteignant 85 % 30 ans 
apres correction complete, mais infe- 
rieure a celle de la population gene- 
rale (96 %), en raison de complica- 
tions pouvant survenir a I’age adulte. 
Apres correction complete de la car- 
diopathie, le patient mene une vie 
normale, et revolution pendant 
I’enfance n’est pas compliquee; la 
scolarite est normale, les activites 
sportives sont autorisees, sauf la 
competition. La prevention bacte- 
rienne est conseillee, surtout pour les 
soins dentaires, en insistant sur une 
hygiene dentaire et cutanee stricte. 
Arythmies, insuffisance cardiaque et 
mort subite sont les causes princi- 
pals de morbidity et mortality a 
I’age adulte. Leur substratum ana- 
tomique est la fuite valvulaire pul- 
monaire residuelle, qui peut neces- 
siter la mise en place d’une prothese 
valvulaire pulmonaire chez I’ado- 
lescent ou le jeune adulte. 

Le suivi a long terme est systema- 
tique tous les 1 a 2 ans et en cas 
de symptomes fonctionnels tels que 
dyspnee, palpitations, douleurs tho- 
raciques, voire malaises ou synco- 


pes, survenant surtout a I’effort. Un 
bloc de branche droit constant avec 
complexes QRS elargis est mis en 
evidence sur I’electrocardiogramme 
(ECG). L’echocardiographie-doppler 
cardiaque permet revaluation et le 
suivi non invasif des lesions resi- 
duelles et leurs consequences 
hemodynamiques. Enregistrement 


holter de I’ECG, ECG d’effort et ima- 
gerie par resonance magnetique 
(IRM) cardiaque sont realises pour 
documenter les arythmies et la fonc- 
tion myocardique. 

Insuffisance pulmonaire 

L’insuffisance pulmonaire est due 
a I’elargissement de la voie d’ejec- 


pathies congenitales. Contrairement aux 
etudes americaines, la plupart des etudes 
europeennes ne montrent pas de diffe- 
rence de qualite de vie chez ces patients 
compares a un groupe controle en bonne 
sante. D’une fagon concordante, ces etu- 
des montrent que le retentissement emo- 
tionnel ne semble pas lie a la complexity 
de la cardiopathie . 1,2 
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Cet article est essentiellement base 
sur notre experience clinique de psy- 
chiatrie de liaison dans une unite specia- 
list dans la prise en charge de ces jeu- 
nes adultes. Cette reflexion est fondee 
sur le recit subjectif de l’histoire du 
patient, telle qu’il la rapporte a poste- 
riori et alors meme qu’il est confronts a 
un nouvel etat somatique, necessitant 


parfois une prise de decision medicale 
ou chirurgicale. 

SURVIVRE A UNE MALFORMATION 
CARDIAQUE 

La naissance d’un enfant atteint d’une 
cardiopathie congenitale est un boulever- 
sement important dans l’equilibre d’une 
famille. Le traumatisme vecu par les 
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tion du ventricule droit par un patch 
transannulaire. Bien toleree pendant 
I’enfance, 2 la dyspnee d’effort est 
moderee, tardive et inconstante. 
L’examen Clinique montre un souf- 
fle diastolique de duree inversement 
proportionnelle a la severite de la 
regurgitation, avec un souffle sys- 
tolique d’ejection au foyer pulmo- 
naire. L’insuffisance pulmonaire 
significative entraine une dilatation 
du ventricule droit avec alteration de 
sa contractility etfavorise les aryth- 
mies ventriculaires. L’echo-doppler 
permet une evaluation repetee et 
comparative au cours du temps, 
pour surveiller I’insuffisance pul- 
monaire et ses consequences sur 
le ventricule droit. L’IRM quantifie 
I’importance de lafuite pulmonaire, 
la dilatation et la fonction ventricu- 
laire droite {v. figure). 

Arythmies 

Les arythmies soutenues supraven- 
triculaires (flutter ou fibrillation 
atriale) surviennent dans 1 0 % des 
cas, les arythmies ventriculaires 
(extrasystoles ou tachycardie ventri- 
culaires) dans 1 2 % des cas, 3 4 envi- 
ron 1 5 a 35 ans apres correction 
complete. Le holter-ECG et I’ECG 
d’effort, realises pour depister les 
arythmies, montrent des episodes de 
tachycardie ventriculaire non sou- 
tenue asymptomatiques dans 40 a 
50 % des cas. Un QRS > 1 80 ms, une 
dilatation et une dysfonction du ven- 


tricule droit sont des facteurs de 
risque d’arythmie. 3 4 L’insuffisance 
pulmonaire severe est associee aux 
arythmies ventriculaires, cause 
potentielle de mort subite. Un trai- 
tement medical antiarythmique et/ou 
interventionnel (ablation chirurgicale 
ou endovasculaire du foyer aryth- 
mogene, implantation d’un defi- 
brillateur) peut etre necessaire. 

Valvulation pulmonaire 
et reinterventions 
a I’age adulte 

La reintervention chirurgicale pour 
valvulation pulmonaire est indiquee 
chez pres de 25 % des adultes ayant 
une tetralogie de Fallot corrigee, en 
fonction des symptomes cliniques 
(dyspnee, malaise, syncope, douleur 
thoracique), rythmologiques, des 
signes de I’echo-doppler et de I’IRM. 

Suivi du patient adulte 
ayant une tetralogie de Fallot 
corrigee, pronostic 
a long terme 

Un bilan cardiologique annuel est 
recommande pour une evaluation 
Clinique et le suivi des lesions, avec 
holter-ECG, ECG d’effort et IRM tous 
les 2 a 3 ans pour estimation de I’in- 
suffisance pulmonaire et de la fonc- 
tion ventriculaire droite. 5 Une eva- 
luation dans un centre specialise 
competent en cardiologie congeni- 
tal adulte est necessaire au moins 
tous les 5 ans. 


La pratique sportive moderee est 
autorisee en fonction des bilans ryth- 
mologiques, de I’epreuve d’effort, de 
I’echocardiographie et de I’IRM. La 
competition est exclue. 

L’insertion professionnelle est nor- 
male en I’absence d’evenements; 
dans le cas contraire, elle est adap- 
tee a chaque cas individuel en 
deconseillant les metiers ayant une 
demande physique importante. 
L’incidence de la mort subite apres 
correction complete atteint 6 %, par 
arythmies ventriculaires soutenues, 
avec souvent une insuffisance pul- 
monaire severe et une dilatation/ 
dysfonction du ventricule droit. 

La grossesse est possible pour les 
femmes asymptomatiques ayant 
des donnees anatomo-fonctionnel- 
les (IRM, echo-doppler, ECG d’effort) 
et rythmologiques (holter-ECG) favo- 
rables, mais peut se compliquer 
d’une defaillance cardiaque et/ou 
d’arythmie, ce qui necessite un suivi 
cardiologique et obstetrical mensuel 
jusqu’au terme de la grossesse. En 
raison du risque de recurrence, un 
conseil genetique et une echocar- 
diographie foetale sont indiques. 

Conclusion 

Les patients adultes ayant une tetra- 
logie de Fallot corrigee dans I’enfance 
peuvent mener une vie normale, mais 
ont un suivi cardiologique systema- 
tique en raison de sequelles telles 
que I’insuffisance pulmonaire pou- 


vant necessiter la reintervention. De 
nouvelles techniques operators 
sont appliquees afin de limiter la fuite 
pulmonaire residuelle, preserver la 
fonction cardiaque et optimiser le 
pronostic a long terme. • 


S. Di Filippo declare ne pas avoir 
de conflit d’interets. 
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parents modifie ineluctablement l’etablis- 
sement du lien a leur enfant. Les reac- 
tions des parents sont diverses : hyper- 
protection de l’enfant, ou efforts constants 
pour qu’il se sente normal, voire desinves- 
tissement de la part d’un parent. Une 
etude recente menee chez des jeunes 
adultes atteints de cardiopathie congeni- 
tale a montre une association significative 


entre l’anxiete centree sur le coeur et le 
comportement d’hyperprotection des 
parents pendant l’enfance. Cette associa- 
tion est independant e de la severite de la 
malformation cardiaque . 3 Le souci de nor- 
mality peut etre repris par l’enfant pour 
son propre compte. Ainsi, il n’est pas rare 
qu’un adolescent ou un jeune adulte 
tienne secrete sa malformation en 


cachant par exemple sa cicatrice. Les jeu- 
nes femmes ont parfois recours a un 
maquillage etudie pour camoufler la cou- 
leur bleue de leurs levres et de leurs 
ongles. 

Les souvenirs lies aux hospitalisations 
sont parfois rapportes par les patients, et 
il n’est pas rare que ces souvenirs se rap- 
portent au deces d’un voisin de chambre, 
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premiere confrontation a la mort. Ils peu- 
vent aussi constituer un point de depart a 
une reaction emotionnelle ulterieure 
disproportionnee a la douleur ou aux 
actes invasifs en general. 

L’intervention salvatrice est en general 
vecue comme un miracle, les patients se 
presentent comme des « miracules » ou 
des rescapes. Une periode de stabilisa- 
tion de l’etat cardiaque renforce en gene- 
ral la croyance d’en avoir definitivement 
rechappe. 

DECOUVRIR LA MALADIE A L’AGE 
ADULTE 

Les patients evoquent frequemment 
une prise de conscience brutale de leur 
etat de sante actuel, souvent a la faveur 
d’un examen ou d’une consultation, 
durant lesquels ils sont tres marques par 
une annonce vecue comme traumati- 
sante. Cette prise de conscience decrite 
comme une veritable decouverte peut 
surprendre les professionnels de sante, 
convaincus que le patient connait bien 
son histoire medicale. II s’agit en realite 
d’une veritable annonce, car l’annonce 
initiale de la maladie avait ete faite aux 
parents, pendant la petite enfance du 
patient. Ce dernier sait, parce qu’on le lui 
a raconte, qu’il a echappe a un danger 
mortel, mais l’enfant n’a pas forcement 
memorise consciemment ce souvenir. 
L’histoire, qui s’etait bien terminee, est a 
reprendre, avec un nouveau chapitre 
d’incertitudes. 

Le jeune adulte se trouve confronte 
pour la premiere fois a des prises de deci- 
sions concernant sa sante, jusque-la pri- 
ses par ses parents. Elies peuvent seve- 
rer difficiles a prendre dans ce contexte, 
avec des hesitations pouvant etre inter- 
pretees comme des signes d’immaturite 
ou de dependance excessive. Quelques 
patients ont par exemple evoque une 
difficulty a signer un consentement pour 
un acte chirurgical, alors meme qu’ils 
etaient convaincus de sa necessity. 

Enfin, la « revelation » d’une aggrava- 
tion inattendue de leur etat cardiaque 
peut correspondre a une periode de la vie 
ou le patient est confronte a d’autres 
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choix importants, dans le domaine affec- 
tif et professionnel. Pour les jeunes fem- 
mes, lorsque le type de cardiopathie 
contre-indique une grossesse future, 
cette annonce peut s’averer tres eprou- 
vante et necessiter un long effort d’ac- 
ceptation. 

Les difficultes a prendre des decisions 
chirurgicales ont bien entendu souvent 
d’autres multiples raisons. L’hesitation, 
l’ambivalence, ou le refus d’une nouvelle 
intervention nous paraissent souvent cor- 
respondre a un desarroi face a la neces- 
sity de defaire l’intervention salvatrice. 
Le nom du chirurgien initiateur du type 
d’intervention (Fontan, etc.) agit comme 
une marque de l’identite du patient. Subir 
une autre intervention, souvent annon- 
cee comme risquee, implique une an- 
goisse concernant le risque vital mais 
aussi une angoisse identitaire. 

CHANGER D’INTERLOCUTEURS 

La prise en charge d’un jeune patient 
suivi auparavant dans un service de 
pediatric necessite un ajustement du 
patient, de son entourage familial, et des 
equipes de pediatrie et d’adultes. 

L’adolescent est confronte a la separa- 
tion avec des medecins et des infirmieres 
qui font soigne pendant longtemps. Par 
ailleurs, les parents peuvent avoir idea- 
lise l’equipe pediatrique. Ils peuvent se 
sentir mal a l’aise dans une equipe s’oc- 
cupant d’adultes, qui ne leur conserve ra 
pas la meme place d’interlocuteur privi- 
lege. 

II s’agit d’un veritable processus de 
maturation, redoublant le processus 
d’individuation-separation qui est a l’oeu- 
vre a l’adolescence. Ce processus peut 
etre conflictuel par moments, mais il doit 
conserver un cap suffisamment rassu- 
rant pour etre mene a son terme. En ce 
sens, l’adolescent ou le tres jeune adulte 
peut tirer profit de cette possibility 
d’« independance » liee a un suivi medi- 
cal nouveau dans un hopital pour adul- 
tes. Les processus de formation identitai- 
res chez les adolescents atteints de 
cardiopathies congenitales suivent les 
memes schemas que ceux des adoles- 


cents en bonne sante . 4 Ce passage ne 
peut se faire qu’a condition qu’il soit pro- 
gressif. La transition dont il est question 
necessite du temps, de la souplesse et de 
la creativite dans l’accompagnement de 
ce passage, en imaginant des moyens de 
le preparer (consultations de transition, 
groupes de parole, supports d’informa- 
tion ...). 6 

Le lien entre equipes pediatriques et 
adultes, la participation la plus active 
possible de l’adolescent et de ses parents 
a cette traversee devraient eviter, autant 
que faire se peut, une periode de « no 
man’s land » durant laquelle le jeune 
echappe au suivi cardiologique. Le 
manque d’information, le deni de la mala- 
die, et la prise de risques caracteristiques 
de cet age peuvent amener a une periode 
de rupture, allant parfois jusqu’a une 
aggravation brutale. 

LA QUESTION DU DENI 

Si le deni de la gravite de la maladie est 
un mecanisme de defense protecteur 
contre l’angoisse de mort, et agit de fagon 
positive pour l’enfant et l’adolescent dans 
sa construction identitaire, il peut aussi 
represented ulterieurement, une entrave 
a un dialogue plus ouvert entre le patient 
et son medecin sur les perspectives the- 
rapeutiques. Nous observons parfois une 
reserve prudente du cardiologue qui 
respecte l’attitude de deni de son patient, 
en particulier lorsque ce dernier evite de 
poser des questions sur revolution et le 
pronostic de sa pathologie. Cependant, la 
difficulty des patients a aborder ces ques- 
tions n’est pas forcement un signe de 
deni, mais peut temoigner d’une detresse 
importante : « Si le medecin ne m’en 
parle pas, c’est qu’il n’y a rien a faire ». 
La poursuite de ce malentendu peut 
aboutir a un mouvement depressif chez le 
patient. Il va de soi que le projet de greffe 
cardiaque, lorsqu’il est indique, doit etre 
minutieusement accompagne sur le plan 
psychologique. 

CONCLUSION 

L’adolescent ou le jeune adulte 
confronte a l’aggravation de sa pathologie 
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cardiaque semble paradoxalement decou- 
vrir la pathologie dont il est atteint. Plu- 
sieurs mouvements coexistent, contri- 
buant a la complexite de la situation : le 
processus de separation des parents en 
oeuvre a l’adolescence, le changement 
d’equipe et la confrontation a des deci- 
sions therapeutiques dont les consequen- 
ces sont majeures. Quelques conditions 
peuvent ameliorer ce passage de l’enfance 
a l’age adulte : 

- la collaboration de l’equipe pediatrique 
et de l’equipe d’adultes, sans oublier le 
medecin traitant, visant a eviter les rup- 
tures de soins ; 

- l’information progressive, evitant si 
possible les annonces trop brutales ; 

- le transfert progressif des decisions 
parentales aux decisions du jeune 
patient, sans toutefois ecarter brutale- 
ment les parents qui doivent pouvoir gar- 
der une place d’entourage etayant ; 

- enfin, l’integration d’un travail psycho- 
logique ou psychiatrique de liaison dans 
une equipe accueillant ces patients peut 
s’averer utile pour aider le patient a 
inscrire ce nouvel episode dans une his- 
toire singuliere, et pour servir de media- 
teur avec l’equipe de cardiologie devant 
des comportements de soins parfois sur- 
prenants. • 

Remerciements : a M me Anne Le Boudec, psycho- 
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en charge de ces patients. 


summary Psychological aspects in adult congenital heart disease patients 

Patients with congenital heart disease mostly owe their survival to a saving chirurgical intervention which confers them a survivor’s 
identity. The relationships between parents and children are strongly influenced by these early events. The effort made by parents 
to allow a good quality of life to their child is often successful. However, difficulties to anticipate late complications are frequently 
observed in adolescents and young adult patients. In adulthood, these patients seem to discover suddenly their disease, its 
consequences and the necessity of long term follow-up. The coexistence of several changes, i.e. adolescence, change of medical 
team, transfer of parental decision to the young adult own decision make this period a vulnerable way. An adapted multidisciplinary 
support aimed to a real transition may limit the risks of breaking off and better organize long term follow-up. 


resume Aspects psychologiques des adultes ayant une cardiopathie congenitale 

Les patients atteints de cardiopathie congenitale doivent la plupart du temps leur survie a une intervention chirurgicale salvatrice qui 
leur confere une identite de « rescapes ». Les liens parents-enfant sont fortement marques par ces evenements precoces. L’ effort 
deploye par les parents pour permettre une bonne qualite de vie a leur enfant est souvent recompense. Cependant, une difficult^ a 
anticiper le risque de complications tardives est souvent observee chez les adolescents et jeunes adultes. En effet, ces patients 
devenus adultes semblent decouvrir brutalement leur maladie et ses consequences, ainsi que la necessity d’un suivi au long cours. 
La coexistence de differents changements, a savoir I’adolescence, le changement d’equipe medicale et le transfert de decision des 
parents au jeune adulte, fait de cette periode un passage d’une grande vulnerability Un accompagnement multidisciplinaire adapte, 
visant une veritable transition, permet de limiter les risques de rupture de suivi et de mieux preparer le suivi au long cours. 
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